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RES LiMO 
Os autores apresentam o caso clinico de uma 
doente do sexo feminino, de 48 anos. com historia de 
diabetes mellitus tipo 2, que desenvolveu om quadro 
de hemoptises associado a manifesta~oes radiologi-
cas difusas. 
Foi-lhe diagnosticado um hemangioendotelioma 
epitelioide pulmonar, tumor de natureza vascular, 
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ABSTRACT 
The authors report the clinical case of a 48-year-
-old female patient, with a history of diabetes melli-
tus type 2. She developed hemoptysis associated with 
widespread radiological manifestations. An epitheli-
oid hemangioendothelioma of the lung was diagno-
sed. This is a tumor of a vascular nature with an 
intermediate behaviour between a benign beman-
ISS 
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com comportamento intennooio entre os hemangio-
mas benignos e os angiossarcomas. 
Nio lui descri~o na literatura quanto ao benefi-
cio da utiliza~ao de radioterapia ou quimioterapia, 
pelo que, o tratamento preconizado nesta situa~io 
foi apenas sintomatico. 
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INTRODUCAO 
0 hemangioendoteliorna epitelioide pulrnonar e 
urn tumor raro (1), de natureza vascular (2), com 
baixo grau de malignidade. Em 1975, Dail e Liebow 
relataram os primeiros casos de urn tumor pulrnonar 
raro, designado como carcinoma bronquiolo-alveolar 
vascular ou com marcada invasao vascular (3). Em 
1982, Weiss e Enzinger descreveram uma serie de 
tumores de tecidos moles, por vezes com marcado 
compromisso pulmonar, histologicamente sernelhan-
tes aos descritos por Liebow, e designados por 
hemangioendotelioma epitelioide (4.5). 
Esta neoplasia pulmonar pode envolver apenas o 
pulmao, geralmente de fom1a multi focal, ou acompa-
nhar tumores em outros 6rgaos (figado, ossos e 
tecidos moles) (1), de uma forma multicentrica ou 
metastatica (6). 
Considerado de natureza indolente, a sobrevida 
mediae todavia de cerca 4,6 anos, mas pode variar 
entre menos que 1 e 24 anos. Afecta sobretudo 
mulheres jovens (6), numa taxa de 4:1, com uma 
media de idades rondando os 36 anos ( 1 ). 
Cerca de metade dos doentes estao assintomaticos 
na altura do diagn6stico, sendo os tumores detectados 
em radiogramas toracicos executados por rotina (6,7). 
A maioria dos sintomas e sinais clinicos, quando 
presentes, consistem em dor tonicica tipo pleuritica, 
dispneia, tosse seca, hemoptises, astenia intensa e 
emagrecimento ( 1 ) . 
A amU·ise laboratorial da expectora.;:ao e tipica-
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gioma and a angiosarcoma. 
As there is no description of the benefits of 
radiotherapy or cltemiotberapy in tbe literature, the 
treatment recommended in this case for this conditi-
on was simply symptomatic. 
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mente normal. 0 radiograma toracico pode demons-
trar a presen~ta de muJtiplos n6dulos pulmonares 
bilaterais, com cerca de 1 a 2 ern de diametro, alguns 
irregularmente caJcificados. E raro a doenva 
manifestar-se com espessamento pleural, focal ou 
difuso, derrame pleural, n6du los grandes e solitarios, 
ou mesmo, por apenas uma pequena quantidade de 
n6dulos pulmonares (1 ,6). 
0 hemangioendotelioma epitelioide pulmonar 
entra no diagn6stico diferenciaJ dos n6dulos pulmo-
nares multiplos na mulher jovem assintomatica ou 
escassamente sintomatica, em conjunto com os 
twnores germinativos, hamartomas, maJfonna.;:oes 
arteriovenosas multiplas e linfomas. 0 diagn6stico 
definitivo requer, quase sempre, a realiza.;:ao de 
bi6psia pu lmonar cirurgica. 
CASO CLiNICO 
Apresenta-se o caso cHnico de uma doente do 
sexo feminino, raya caucasiana, de 48 anos, domesti-
ca e residente no Concelho da Covi lhil. Foi intemada 
no Servi~to de Pneumologia do Centro Hospitalar de 
Coimbra (C.H.C.) no dia 9 deJulho de 1998, transfe-
rida do Hospital da Guarda 
Clinica 
A doente iniciou urn quadro de tosse com expec-
tora.;:ao mucosa, que rapidamente se transformou em 
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hemoptoica, em Feverelro de 1998. Nao tinha outras 
queixas respirat6rias. Negava perturbayoes gerais, do 
foro cardlaco, digestivo ou urimirio. 
Foi transferida por persistencia da sintomatologia 
e alterayoes nao esclarecidas na radiografia tonk1ca 
(Fig. I). 
Exame flsico 
Apresentava-se consciente, orientada no tempo e 
no espayo e colaborante. 
A pete e as mucosas estavam paltdas mas hidrata-
das. 
Fig. 1 - Multiplas opacidades alveolares, bilaterais, com esboyo grosse1ramente nodular 
Antecedentes pessoais 
Trabalhadora na lndustria dos lanificios durante 
27 anos, era domestica ha cerca de 8 anos. 
Dos antecedentes patol6gicos havia a destacar 
uma diabetes mellitus tipo 2, controtada com antidia-
beticos orais (glibenclamida Smg por dia), e uma 
gastrite antiga 
Negava habitos alco6licos ou tabagicos. 
Tinha alergia a penicilina 
Antecedentes famiJiares 
Erarn irrelevantes. 
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Nao tinha adenopatias palpaveis ou edemas 
peri feri cos. 
Tinha urn peso de 73Kg para 158cm de altura 
Apresentava: temperatura axilar de 36,8°C, 18 
ciclos respirat6rios por minuto, 88 batimentos cardia-
cos por minuto e tensao arterial de 130/80mmHg. 
A auscultayao cardiaca era normal. 
A ausculta9ao pulrnonar rcvelou a existencia de 
raJas crepitantes, bilaterais, de predorninio basal. 
0 exame abdornmal nao evidenciou qualquer 
altera~o. 
Oetectou-se a presenya de uma massa de contor-
nos nodulares e de caracteristicas vasculares, locali-
zada a regiao perianal. 
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Hip6teses de diagn6stico 
Nesta altura, colocaram-se algumas hip6teses de 
diagn6stico tendo em considera~ao a clinica e as 
altera~Oes radiol6gicas referidas. 
1) Doenr;:a neoplas1ca: maligna (ex. carcinoma 
bronquiolo-alveolar) ou benigna (ex hamar-
toma). 
2) Doen~a granulomatosa (ex. granulomatose de 
Wegener, Sarcoidose). 
3) Doenc;a infecciosa (ex tuberculose) 
4) Malformac;oes aneriovenosas multiplas 
5) Outra (ex S Goodpasture). 
Exames Complementares de Diago6stico 
0 estudo analitico efectuado revelou uma anem1a 
hipocr6mica e microcitica. A b•oquimtca e os tempos 
de coagulac;:ao eram nonnais, como se verifica na 
Tabela I. 
0 exame bacteriol6gtco da expectorac;:ao, ass1m 
como o exame do asptrado br6nqutco obtido por 
broncofibroscopia, foi negativo, inclus1ve para 
bacilos acido-aJcool reststentes. A broncofibroscopta 
mostrou urn aspecto inflamat6rio difuso da arvore 
bronquica. 
Para melhor esclarecimento das lesOes put mona-
res encontradas no radiograma tonicico, a doente 
realizou uma T AC toracica que demonstrou a presen-
~a de multiplas formac;Oes nodulares dispersas por 
ambos os campos pulmonares, algumas de localiza-
~ao sub-pleural, densas, que podiam corresponder a 
JesOes secundarias. A espessura parietal era normal, 
assim como o calibre da arvore bronqutca principal. 
Nao se observaram adenopatias mediastinicas ou 
hi lares (Fig.2). 
A TAC abdommal. efectuada posteriormente, 
exclu1u a presenca de JesOes semelhantes nos orgaos 
mtra-abdominais (Fig.J) 
Ap6s uma analise ponderada de todos os resulta-
dos obudos ate entao, dectdtu-se pcla realizac;ao de 
uma toracotomia com b16psia das lcsoes pulmonarcs. 
Esta foi efectuada a 14 de Julho de 1998, como se 
descreve a segu1r. "toracotom1a lateral pelo 5'' espac;o 
Intercostal direito Prescnc;a de vanos n6dulos perife-
ncos, espatulados, com ccrca de I em de diametro, de 
cspcssura minima, cor avermelhada, dtstribuidos por 
todo o parenqutma. " 
Pela mesma altura, determmou-sc a excisao da 
lesao subcutanea penanal 
0 exame anaLOmopatol6gico de ambas as per;:as 
obttdas por cirurgia pennitiu o diagn6stico histol6gi-




Hemogram a LeucCx:uos 9 00x i09/L, Hb = 8 83gldl, 
VCM 76 811.., MCH = 24pg, MCIIC = 31 3gldl, 
plaquetas = 135XJO'h•L 
Bioquimica Glico~e 4mmol/l • Ureia = 5 6nunoi/L, 
creatinina = 'i 1 f.lmol/1., Calcio = 2 37mmoi/L, 
s6dio = 144 9mmo1/L, potassio = 3 82mmoi/L, 
proteinas 71 giL, album ina= 44gll.. 
bilirrubma "' 7 9f.lmoi/L. fosfatase alcahna = 561U/L, 
TGO = 251U/L TGP = 191U/L LDH - 4301U/L 
Tempos de Coagula~ao TP II (controlo de II), TTP 22 (controlo 24) 
Hb 5 hcmoglobma. VCM - \Oiumc corpuscular mcdto. MCH = hcmoglobtnn corpuscular mcdm. 
MCIIC= conccntrn<;ao de hcmoglobmn corpuscular mcdta. TGO = transanunaso gluuinuca 
o:o.alonccticn.TGP transaminase glutamica ptru\ tea . LOl l ~ dcsidrogcnasc hicticn. TP = tempo de 
protrombma. TIP - tempo de troruboplasuna pnrctnl 
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Fig. 2 - T AC toracica 
Fig. 3 - T AC abdominal 
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0 estudo histol6gico da bi6psia pulmonar cinirgica 
mostrou que os n6dulos correspondiam a lesOes tumo-
rais, de padmo vascular, constituidas por inumeras 
fendas irregulares no tamanho e na forma, que comuni-
cavam umas com as outras. Essas lesOes estavam 
revestidas quer por celulas fusifonnes quer por outras 
de aspecto epitelioide. As celulas tinham nucleos 
hipercromaticos e faziam, por vezes, saMncia para o 
lumen, constituindo o padri:lo papilomotaso like. Erarn 
evidenles ainda algumas atlpias celulares (Fig.4). 
0 estudo imunohistoquimico evidenciou urna 
reac~ao positiva para a vimentina, CD34 e actina, 
alem de positividade focal para a desmina. F01 
negativo para o LCA, queratina e PS I 00 (Fig.5). 
0 estudo histol6gico do tumor perianal revelou 
que este se tratava de um tumor vascular intraderrnico 
(Fig.6). que se prolongava para a hipodenne, do tipo 
hemangioendotelioma de celulas fusiforrnes, por 
vezes com imagens de aspecto cavemoso (Fig.7). 
Terapeutica e evolu~ilo 
0 tratamenro preconizado foi apenas sintornatico. 
Consistiu na administra~ao de acido aminocapr6ico 
e de urn antitussico para controlar as hemoptises, 
alem de sulfato ferroso oral para o tratamento da 
anemia. 
Fig. 4 - Fendas vascuJares anastomosadas revestidas por celulas endoteliais atipicas 
(esqucrda x250, direita x400) 
Fig. 5- lmunohistoquimica CD34, antigenio que e detectado 
nao s6 a delimitar os espayos vasculares como a marcar 
OS grupOS de Celulas endoteliais 
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Fig. 6 - Tumor vascular intradem1ico 
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Fig. 7 - Grupos de celulas endoteha1s a11p1cas dentro de espacos vasculares 
(esquerda x250 e direita x400) 
Provavelmente a les~o primitiva correspondia a 
les~o tumoral de localizac;:~o perianal, descrita no 
exame cllnico, e as metastases correspondiam as 
lesoes pulmonares encontradas. A doente continuou 
a ser seguida em Consulta externa, onde foram 
detectadas novas lesoes cutaneas localizadas ao 
tronco e com caracteristicas vasculares. Mais tarde, 
foi novamente internada, agora no Hospital Distrital 
da Covilh~. porum quadro de dificuldade respirat6ria 
e poliartralgias, associado a presen~a de multiplas 
lesoes cutaneas de natureza vascular. 0 progn6stico 
foi considerado reservado. 
DISCUSSAO 
Os n6dulos tumorais no hemangioendotelioma 
epitelioide silo translucidos, semelhantes a um tecido 
cartilaglneo. Pode existir uma opacidade central, ou 
mesmo uma calcifica~ilo, que sugere urn processo de 
necrose (4) . N~o ~o encapsulados, tern zonas perife-
ricas celulares e centros hipocelulares. Nonnalmente 
crescem para o espa~o alveolar, bronquiolos e vasos, 
sem destruir completamente a sua arquitectura. E o 
padr~o de crescimento que lhes da uma aparencia 
mjcrolobulada. 
0 diagn6st1co histol6gico revela, habitualmente, 
celulas grandes na periferia dos n6dulos, com cito-
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plasma eosin6filo abundante, vacuolos intracitoplas-
maticos (alguns com eritr6citos ou fibrina no interior 
(s), nucleo redondo, com cromatina periferica bern 
condensada e nucleolo proeminente (6). Corrin et at, 
e mais tarde Weldon-Line e colaboradores, descreve-
ram a presen9a de corpos de Weibei-Palade nas 
celulas tumorais, que corresponderiam a organelos de 
processamento ou arrnazenamento de factor VIll (3). 
0 tumor tern um padrilo maligno de prolifera~ilo, 
com pleomorfismo nuclear e atlpias celulares. Embo-
ra n~o metastize com frequencia a distancia, e com-
plexo o controlo local, com alta taxa de recidivas. 
A natureza vascular do tumor, ou seja, a sua 
origem em celulas endoteliais ou pre-endotelirus, e 
demonstrada por microscopia electr6nica, pela 
reactividade com Ulex europeus-1 (lectina que se liga 
a celulas endoteliais) e pela ldentifica~o do factor 
Vlll, CD31 ou CD34 (6,7.8). 
Os factores associados com urn mau progn6stico 
incluem a presen9a de sintomas, de n6dulos hepaticas 
proeminentes e adenopatias perifericas, assim como a 
evidencia da extensao da doen9a a nfvel intravascular, 
endobronquico, intersticial ou pleural ( 1,6). 
Nao ha casos descritos na literatura que mostrem o 
beneficio da introdu~a:o de radioterapia ou quimiotera-
pia ( 6). A maioria dos doentes recebe apenas tratarnento 
sintomatico, na:o especifico (6), paraalivio da sintoma-
tologia, a nilo ser que o tumor seja ressecavel (1 ). No 
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entanto, pela sua natureza multic~ntrica habitual, a 
cirurgia raramente constitui o~[o terapeutica 
A possibilidade de e,Ostir uma influencia hormo-
nal no desenvolvimento do hemangioendotelioma 
epitelioide (s), levou a que alguns autores tivessem 
explorado umamodula~tao hormonal, nomeadamente 
a exposi~t[o estrogenica e progester6nica, para o 
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